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분류에 따라 L1, L2, L3형으로 구분된다. 1) 급성림프아구
성백혈병 L1형과 L2형은 미성숙 림프구로부터 발생하며
면역표현형 검사에서 TdT 양성과 한개 이상의 B 세포 항
원을 발현하는 특징을 보인다. 이러한 미성숙 세포 기원
의 급성림프아구성백혈병은 분화단계에 따라 변화되는 면
역표현형을 보이지만 대부분 표면 면역글로불린 항원은
음성이다. 이와 반대로 ALL, L3형은 성숙 B 세포로부터
발생하고 표면 면역글로불린 항원 양성, TdT와 CD34 음
표면 면역글로불린 양성인 F AB L 1형 급성림프아구성백혈병 1례
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ymphoblastic le uke mia (ALL) of B- ce ll line-
age can be c lass ified us ing the Fre nch-
Ame rica n- Britis h (FAB) c lass ification as L1, L2
a nd L3 type . L1 a nd L2 ALLs express terminal
deoxynuc leotidyl transfe rase (TdT) and are s ur-
face immunoglobulin (s Ig)- negative . SIg ex-
press ion in adults with L1 or L2 ALL is ex-
treme ly rare . We re port a case of L1 ALL with
pos it ive s Ig . A 39- year- old woman had s uf-
fered from fever a nd abdomina l pa in for 15
days . Her initia l complete blood ce ll counts
we re WBC 1.3×109 / L, hemoglobin 8.8g/d L and
plate let 59.0×109 / L. Blast ce lls on blood we re
counted up to 24% and s howed typica l FAB
L1 morphology on bone marrow. Immunophe-
notyping was pe rformed a nd showed expres-
s ion of CD5, CD19, CD20, HLA- DR, TdT and
s Igλ. Karyotype was 46,XX,de r(8;9)(q 10;q 10),
＋de r(8;9) (q 10;q 10),t(9 ;22)(q34;q 11.2) [3 ]/47,
idem,＋de r(22)t(9;22) [5 ]/46,XX[12 ] . The case
was fina lly diagnosed as the s Ig pos it ive ALL,
L1. Chemothera py cons isting of cytoxa n, dau-
norubic in, vinc ris t ine , L- as pa rag inas e , pre-
dnis olo ne a nd intratheca l methotrexate was
initiated . The patient had been in complete
re miss ion for 12 months . Twe lve months late r,
blasts were detected in cere bros pina l fluid .
The patie nt rece ived intratheca l methotrexate
and radiation the ra py. Thereafte r s ix months
late r, blasts were obse rved on periphe ra l
blood . Bone marrow examination s howed dif-
fuse infiltration by blasts with L2 morphology
and loss of previous ly pos itive s Ig . At that
time , s he had given up the treatment. Al-
though severa l cases of s Ig pos itive B ce ll
ALL, L1 or L2 have bee n reported , we could
hardly find sa me case of ours in Korean.
(Ko re an J He mato l 200 1;36 :17 1∼175)
K e y W ords : Acute lymphoblastic leuke-
mia , L1, Immunophenotyping , Surface immu-
noglubulin, Te rminal deoxynucleotidyl trans-
fe rase
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성의 면역표현형을 보인다. 2∼ 4) 소아 급성백혈병 환자들의
면역표현형을분석한결과일부의 L1, L2형에서표면 면역
글로불린 양성을 보인다는 것이 알려져 있지만, 5) 성인 급
성백혈병환자에서는보고된 예가 드물다. 6, 7) 저자들은형
태학적으로 L1형 급성림프아구성백혈병의 특징을 보이면
서 표면 면역글로불린 양성을 보인 증례를 경험하였기에
국내에서 처음으로 보고하는 바이다.
증 례
환 자 : 정○, 39세, 여자
주 소 : 15일 전부터 지속된 상복부 통증
현병력 : 환자는 15일전발열과상복부통증으로타병원
내원하여 급성 담관염으로 진단 받고 치료받던 중 호전이
없어 본원으로 전원되었다.
과거력 : 타병원에서 1년전 급성 담낭염진단 후담낭절
제술을 시행했다.
가족력 : 특이사항 없었다.
이학적 소견 :내원 당시 활력징후는 정상이었고 급성병
색을 보였으며 결막의 빈혈과 공막의 황달소견을 보였다.
간비종대와 림프절 종대는 관찰되지 않았다.
검사 소견 : 말초 혈액 검사상 백혈구 1. 3×109/ L, 혈색
소 8. 8g/ dL, 혈소판 59. 0×109/ L 였고 백혈구 중 림프아
구는 24%였다. 혈청 생화학 검사에서 총 bilirubin 1. 8
mg/ dL, AST/ ALT 83/ 96U/ L, LDH 849U/ L로 증가 소견
을 보였다. 복부 초음파상 간내의 저에코성 병변을 보였
고, 간생검을 시행한 결과 비전형적인 림프구가 관찰되었
다. 골수천자 도말상 작고 핵소체가 불분명하며 핵막의 형
태가규칙적인미성숙세포가 79%였고 짙은 호염기성세포
질이나 세포질내의 공포는 관찰할 수 없었다 (Fig. 1) . 세
포화학검사상 periodic acid-schiff 염색 점상 양성, sudan
black B, peroxidase, nonspecific esterase α-naphthyl
butyrate 염색 음성이었다. 면역표현형 검사에서 CD5,
CD19, CD20, HLA-DR, TdT, sIgλ를발현하였다. 세포
유전학 검사에서 필라델피아 염색체와 8번과 9번 염색체
장완의불균형 전완전좌를보였다 (Fig. 2) . 분자유전검사
결과 bcr -abl 재배열을보였다. 위결과를종합하여본증
례는 표면 면역글로불린 양성의 FAB L1형 급성 림프아구
Fig . 1. Representative morphology at diagnosis (A) and relapse (B). Bone marrow as pirate
s mears (A- 1 and B- 1) and bone marrow biops ies (A- 2 and B- 2) are s hown. (Wright-
Gie msa, ×1,000).
A - 1 A - 2
B - 1 B - 2
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성 백혈병으로 최종 진단되었다.
치료 및 경과 : 환자는 cytoxan, daunorubicin, vincris-
tine, prednisolone, L-asparaginase와 척수강내 metho-
trexate로 관해유도화학요법을 시행하였다. 치료 후 1개월
후에 시행한 골수검사에서 관해를 보였다. 외래에서 관해
유지화학요법을 시행하며 관찰 중 진단 1년 후 시행한 척
수액도말검사에서림프아구가관찰되어척수강내 metho-
trexate 주입, 방사선 치료와 ara-C, methotrexate 화학
요법을 병행하였다. 재발시 시행한 골수 천자 검사에서 골
수 재발의 소견은 없었다. 처음 진단 후 1년 6개월째 환자
는 말초혈액 검사상 백혈구 2. 0×109/ L, 혈색소 10. 5g/
dL, 혈소판 18. 4×109/ L였고 림프아구 2%로 관찰되어 골
수재발확인을위해골수천자를시행했다. 골수도말검사
에서 림프아구가 73%로 관찰되었고 형태는 FAB 분류상
L2 형에해당하였다 (Fig. 1) . 림프아구의면역표현형 검사
를 시행한 결과 처음 진단시와 달리 표면 면역글로불린과
CD5의발현은사라지고 CD10이발현되었으며세포유전학
검사상 변화는 Table 1과 같았다. 환자는 골수 재발 후 치
료 권유를 받았으나 치료 거부하였고 현재 추적 중단된 상
태이다.
고 찰
정상 B 림프구는 분화단계에 따라 면역표현형이 변화한
다. 이러한 분화단계 중 pre-B 세포시기에는 특징적으로
TdT와세포질내면역글로불린을발현하고성숙한 B 세포로
분화되면 TdT가사라지고표면면역글로불린을발현한다. 3)
B 세포 계통의 백혈병에서도 림프아구의 면역 표현형은 정
상 B 림프구의분화단계를반영하는경우가많지만정상세
포의 성숙단계에서는 표현되지 않는 비정상적인 항원을 표
Ta b le 1 . The c ha nge s of mo rp ho logy , immu no p he notype a nd ka ryotype of b la s t s o n b o ne ma rrow a t d ia g-
nos is a nd re la ps e
At diagnosis At relapse
Cytomorphology
Immunophenotype
Karyotype
Small sized blasts with high N/C* ratio with
inconspicuous nucleoli
CD5 (＋), CD10 (－), CD19 (＋), CD20 (＋), sIgκ (－),
sIgλ (＋), HLA- DR (＋), nTdT (＋)
46,XX,der(8;9)(q10;q10),＋der(8;9)(q10;q10),t(9;22)(q34;q11.2)
[3]/47,idem,＋der(22)t(9;22)(q34;q11.2)[5]/46,XX[12]
Variable sized blasts with prominent nucleoli
CD5 (－), CD10 (＋), CD19 (＋), CD20 (＋), sIgκ (－),
sIgλ (－), HLA- DR (＋), nTdT (＋)
46,XX,add(1)(p34.3),t(3;14)(q24;q32),－7,add(7)(p22),der(8;9)
(q10;q10),＋der(8;9),t(9;22)(q34;q11.2),del(20)(q11.2),
＋r[11]/46,XX[9]
*N/C ratio : Nuclear/cytoplasmic ratio
Fig . 2 . G- ba nded ka ryotype of a ce ll from bone marrow as piration of patient at first diag-
nosis . The karyotype was 46,XX,de r(8;9)(q 10;q 10),＋der(8;9)(q10;q10),t(9;22)(q34;q11.2)[3]/47,
idem,＋der(22)t(9;22)(q34;q11.2)[5]/46,XX[12].
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현하는 경우도 드물지 않다. 8) 본 증례는 FAB 분류상 전형
적인 L1형급성림프아구성백혈병의모세포가정상림프구
의 분화단계상 함께 발현되지 않는 미성숙표지자인 TdT와
성숙 표지자인 표면 면역글로불린을동시에 발현한 매우드
문 경우이다. 성인에서의 정확한 빈도는 알려져 있지 않고
6, 7) van Eys 등이 B 세포계열의소아급성림프아구성 백혈
병 환자를 대상으로한 대규모의 연구에서 밝힌 바로는 2%
이내에서 이러한 면역표현형을 보였다. 9, 10)
이제까지 보고된 15세 이상의 표면 면역글로불린 항원
양성인 FAB L1 형 또는 L2 형 급성림프아구성 백혈병 증
례6, 7) 중분석가능한 7례를모은결과남녀성비는 6 : 1이
고 연령분포는 18∼37세로 젊은 연령층이었다. 진단 당시
의 백혈구수와 말초혈액 백혈구 중 림프아구의 비율은 각
각 2. 0∼312. 0×109/ L와 0∼95%로 다양하게 분포하였고
이들 중 추적 관찰이 가능했던 6례의 예후를 분석한 결과
재발한 경우는 1례였으며, 3례는 14개월 이내에 사망하였
고 가장 오랜 기간 생존 관찰된 예는 화학요법과 골수이식
으로 치료 받은 후 57개월째 관해상태를유지한 경우였다.
TdT와 표면 면역글로불린 이외의 면역표현형 결과는
HLA-DR, CD10, CD19, CD20 을함께발현한경우가가
장 많았고 면역글로불린 경쇄 발현은 kappa 2례, lambda
5례로나타났다. 염색체 검사는 대부분복합적인염색체의
이상을 보였으며 c-myc 종양유전자와 관련된 t (8 ; 14) ,
t (2;8) , t (8 ;22)을 보인 경우는 없었고 본 증례에서 관찰
된 필라델피아 염색체를 보인 예도 없었다.
본 증례의 경우 상기 문헌의 증례들에비하여 환자의 발
병연령이 늦고, 세포 유전학적 검사상 필라델피아 염색체
를 보였으며, 재발시 진단 당시와 달라진 백혈구 모세포의
형태학적 변화, 염색체 이상의 변화 및 면역표현형의 변화
를 보였다.
재발시 면역표현형의 변화는 급성림프아구성백혈병에서
비교적 흔하게 나타난다. 11∼ 13) CALLA 항원 (CD10)의 소
실이 가장 빈번한 변화이며 HLA-DR 항원의 첨가 또는 소
실, TdT 의 소실 순으로 흔하게 관찰된다. 13) 이들 면역표
현형의 변화와 예후와의 관련성은 Guglielmi 등이 128명의
환자를 대상으로 한 연구에서 면역표현형의 변화 자체를
독립 예후인자로는 볼 수 없다고 하였다. 12) 또한, 진단시
와 재발시에 지속적으로 관찰된 필라델피아 염색체는 성인
림프아구성백혈병의 15% 가량에서 나타나며 나쁜 예후인
자로 알려져 있다. 14)
본 증례의 경험에 비추어 급성림프아구성백혈병의 면역
표현형 검사시 정상적인 분화단계에서 관찰되지 않는 면역
표지자가 동시에 발현되었을 경우 이러한 면역표현형을 지
니는 악성세포의 정확한 분화단계와 예후 및 치료 경과와
의 관련성에 대한 연구가 필요할 것으로 사료된다.
요 약
저자들은 상복부 통증을 주소로 내원한 39세 여자 환자
에서 TdT와 sIg이 모두 발현되는 희귀한 면역표현형을 보
인 급성림프아구성백혈병 L1형을 경험하였기에 문헌고찰
과 더불어 보고하는 바이다.
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